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症 例
　20 代女性．検診の胸部X腺で縦隔腫瘍を指摘さ
れる．開胸生検施行．
　〔WHO分類第 4 版（2008）における診断名〕縦
隔（胸腺）原発大細胞型B細胞性リンパ腫 Primary 
mediastinal （thymic） large B-cell lymphoma 
（PMBL）．名称から“びまん性 diﬀuse”が省かれ
るが，びまん性大細胞型B細胞リンパ腫（DLBCL）
の亜型の 1つとされる．
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図　　説　悪性リンパ腫組織アトラス【18】
図 1　HE染色（弱拡大）．膠原線維束によって，腫瘍が
胞巣状・結節状に分画される．
図 3　CD20 陽性．
図 2　HE染色（強拡大）．核小体が目立つ大型異型細胞
がシート状に増殖する．
図 4　（左）MUM-1 陽性，（右）CD30 陽性．
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　〔概念〕他のDLBCL 組織亜型（T細胞/組織球豊
富型や未分化大細胞型など）と異なり，この疾患群
に独立したカテゴリーが与えられているのは，縦隔
に病変の主座を持ち，胸腺 B細胞由来と考えられ，
通常のDLBCL と区別できる臨床的および腫瘍遺伝
学的特徴を持つからである．
　〔発生頻度〕非ホジキンリンパ腫の 2～ 4％とさ
れ，稀である．
　〔組織形態学〕病変主座が前縦隔の塊状腫瘤であ
ることは前提だが，基本的にはDLBCL と同様で大
型腫瘍細胞のびまん性増殖である．通常のDLBCL
と異なる組織・細胞学的特徴として，①膠原線維束
の発達により，腫瘍が胞巣状・結節状に分画され，
一部では硝子化がみられる，②腫瘍細胞は豊富で淡
明な細胞質を持ち，円形ないし分葉状の大型核を持
つ，③リンパ球や好酸球の介在が目立つ例がある，
④胸腺組織の遺残構造がみられる例がある，などが
挙げられる．CT下針生検による検体採取により，
人工的な組織挫滅による構造の不明瞭化がしばしば
みられ，診断上問題となる．
　〔免疫組織化学〕白血球共通抗原である CD45RB
（LCA）に加え，CD20，CD79a などの汎 B細胞マー
カーを発現する．CD10陽性例は8～32％とされる．
MUM-1 は 70％程度の症例で陽性を示す．CD30 
が 80％以上で陽性を示すが，classical Hodgkin 
lymphoma と比較し，その発現は弱く不均一であ
る．CD15 はほとんどが陰性である．サイトケラチ
ンなどの上皮系マーカーの染色で，リンパ腫内に胸
腺組織の遺残（ハッサル小体）を確認することがで
きる．
　〔腫瘍遺伝学〕免疫グロブリン遺伝子再構成が認
められ，B細胞性モノクローナル増殖の証明として
有用である．また 9p 増幅と REL 遺伝子増幅が報
告され，PMBL に特徴的とされる．しかし血液内
科紹介後に生検が実施された場合を除き，これらの
腫瘍遺伝学的検索は実施されないことが多い．
　〔臨床との関連〕比較的若年者（30 ～ 40 代）に
多くみられ，女性優位（2倍）とされる．前縦隔の
大型腫瘤による局所症状が主にみられ，胸痛，咳
嗽，呼吸困難感，胸水・心嚢液貯留のほか，上大静
脈症候群などで発症する．検体はCT下針生検とし
て提出されることが多いが，縦隔鏡下腫瘍生検また
は開胸生検による十分量の検体採取でないと診断が
困難な症例もある．
　〔WHO分類以前の診断との整合性〕REAL 分類
から primary mediastinal （thymic） large B-cell 
lymphoma として独立した．それ以前には単に
DLBCL と診断されていた．しかし免疫組織化学が
発達する前には，胚細胞腫瘍や上皮性腫瘍と混同さ
れていた可能性も否定できない．
　〔鑑別診断〕まず胚細胞腫瘍と上皮性腫瘍（胸腺
腫瘍，未分化癌など）を除外する．免疫組織化学で
LCA陽性，サイトケラチン陰性を確認する．悪性
リンパ腫としては好発年齢・部位が重なる古典的ホ
ジキンリンパ腫（CHL），特に結節硬化型との鑑別
が必要である．しかし実際には鑑別困難例もあり，
かつ遺伝子発現プロファイリングを用いた研究で，
PMBL は通常の DLBCL とは異なり，CHL との共
通性を示す発現パターンを持つことが報告され，
WHO分類第 4版（2008）には，両者の中間的性質を
もつ B-cell lymphoma, unclassiﬁable, with features 
intermediate between diﬀuse large B-cell lymphoma 
and classical Hodgkin lymphoma なる疾患単位が
提唱された．しかし極めて稀な上に，和訳をつける
のも戸惑うほど冗長な病名が今後定着するかわから
ない．
　〔血液病理医の立場から〕病理診断が難しいリン
パ腫の 1つである．特にCHLとの鑑別は治療方針
が全く異なるため，慎重に判断する．挫滅した少量
の針生検組織では，硬化性縦隔炎や上皮性腫瘍との
鑑別すら困難な場合もある．速やかな診断確定を待
ち望む患者さんに心苦しいが，再検の依頼，場合に
よっては縦隔鏡下生検，開胸腫瘍生検を提案せざる
を得ない場合もあり，臨床医との密接な連携が欠か
せない．
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